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Ï — EMFRODUCFION 2 nu 

On appelle craniosténose ou craniosynostose, une déformation du squelette 
crânien qui est caractérisée par une fermeture prématurée survenue lors de la 
croissance d'une ou de plusieurs sutures.La déformation morphologique s'associe à 
des degrés divers à des problèmes fonctionnels cérébraux . 
L'étiologie de ces affections reste en grande partie inconnue. | 
Elles posent un double problème morphologique et fonctionnel : d'une part, elles 
comportent une dysmorphie. crânienne, et souvent crânio-faciale, d'autre part le 
confit de croissance entre crâne et encéphale peut Areas une een 
intra-cränienne chronique. : 
La fréquence de celle-ci varie selon le type de cräniosténose . elle peut avoir un 
retentissement pee et visuel si le traitement n'est he suffisamment S 


Ir- RAPPEL ANA TOMIQUE : 
Le crâne est one ‘boîte osseuse contenant: le cerveau etes organes des: sens : ee < 


on Iui distingue une partie supérieure ou voûte, et une partie inférieure, aplatie, [a 
base du crâne 


Le cräne est constitué par huit os, oi quatre impaires que sont d'avant en arrière : 
l'os frontal, l'os ethmoïdal, l'os sphénoïdal, et l'os occipital ; et deux paire es que sont 


l'os pariétal et l'os temporal. Ne " 


Le développement du crâne chez le nouveau-né est encore incomplet, il 


_existe de ce fait des espaces entre les os de la voûte du crâne ou l'os est. encore à 


l'état. membraneux ; ces espaces pOTtEnt le nom de fontanelles. 
Il existe six fontanélles principaies : | 

- au milieu Cn à : 

la fontanelle antérieure appelée Bregma, de foire ee : 
- Ja fontanelle postérieure appelée Lambda , de forme triangulaire 
atéralement on a : 
3- deux fontanelles antérieures + és ptériques ; 
4- deux fontanelles postérieurs appelées astériques . 
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La croissance extrêmement rapide de l'encéphalc au cours de la première 
année de la vie a des conséquences capitales pour le développement fronto-facial. 
En ce qui concerne la croissance de là voûte du crâne, il s'agit d'un système 
suturaire dans lequel l'ostéogenèse marginale s'effectue au fur et à mesure que les. 
os s'écartent sous l'influence de la poussée cérébrale. | 
Le phénomène de stimulation passive s'arrête dès que les sollicitations mécaniques 
cessent ( atrophie cérébrale — synostose prématurée } 
| La croissance de la base du crâne est beaucoup plus complexe . 
| La croissance de la partie antérieure de la base du crâne, de la selle turcique au nez, 
est plus précoce que celle de la partie postérieure, dont la croissance de poursuit 
jusqu'à 20 ans environ . 


or JET — CLASSIFICATION : : 
| Ellé repose sur des considérations morphologiques. 


i 1- LA SCAPHOCEPHALIE : 

C'est la craniosténose la plus fréquente à l'exception du maghreb ( où prédomine 
l'oxycéphalie ). | 

Le crâne est rétréci en largeur et alongé La diminution de largeur es l'élément 
commun à toutes les scaphocéphalies. L'allongement se fait vers. l'avant, bombant le 
front ou vers l'arrière, exagérant la bosse occipitale, ou dans les deux directions. 

La scaphocéphalie PEAR à une synostose dela suture inter-parietale (suture. 
sagittale ). 
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D À LES CRANTOSTENOSES ISOLEES ( NON SYNDROMIQUES ):…_ A 


. LA TRIGONOCEPHALIE : 





Elle présente un aspect triangulaire du front avec une crête médiane verticale 
allant du nasion au bregma. 
La diminution de largeur s'étend à ia face avec notamment un à hypotélorbitisme. 
La trigonocéphalie correspond à une synostose de la suture inter-frontale (suture 
métopique). 
| 3-LA PLAGIOCEPHALIE : | oo 
C'est une grande asymétrie fronto-faciale. Du côté atteint, la bosse frontale est 
effacée et le front reculé, l'orbite est reculée et surélevée, et il existe un bombement 
temporal. La racine du nez est déplacée vers le côté atteint . 
_Il en résulte une désaxation faciale, EE orbitaire ayant perdu son horizentalité et 
| l'axe nasal sa verticalité . 
. La plagiocéphalie correspond à une synostose d'une suture coronale. 
i | 3 7 nu, à 7% Ÿ 
: F s K À ‘ { © 
j j \ RS Pi 
| \. j À 
\ - . l 
il ne L 
à 
i “ : c } Fa 
; Fi es DEC 1 S | 
| Y 2 à = + 2. j “À : 
j \ ‘ DA : : 
à \ LES a . 
' 1 : j & K 
| Far 
. | : LOT 
5 


ARE ET nn 


mi 


°-. 


PT UT te our ameneeemunen tan nn ne di nee. at Leman nt oem dome ti ere 


RS GE Nr D nn M ni mia 4 DR TE a ne SE Se A 2h Re eat RRQ NT GENE Sr Le A ne 


4-Lk BRACHYCEPHALIE : 

C'est un défaut d'expansion frontale vers l'avant, prédominant à sa base, dans ia 
région sus-orbitaire. Les arcades sourcilières sont reculées, la partie inférieure du 
front est reculée et aplatie (ou même concave en avant ). La partie haute du front 
tend à bomber vers l'avant en surplomb de la face, où à s'élever exagérément 
(turricéphalie).Il existe un bombement temporal bilatéral. Dans l'ensemble, ie crâne 
est aplati et élargi.La brachycéphalie correspond à une atteinte bilatérale de la 
suture coronale. | 





5- L’ OXYCEPHALIE : 

C'est la plus fréquente en Afrique du nord TT au Maghreb elle correspond en 
principe. à un Crène pointu ( du grec-oxus = Pointu}. Le front est reculé, mais 
surtout basculé en arrière, en continuité avec l’arête nasale. 

Les parois latérales du crâne subissentla même inclinaison vers le centre, et le tout 
culmine en une pointe bregmatique . L angle fronto-nasal est trop ouvert, avec un 
exorbitisme constant. 





X # \ 
f - 
ee es, Ï 


nes, 


Les oxycéphalies sont d'apparition plus tardive. Le front typique incliné en arrière 
chez un nouveau-né est exceptionnel. Il s'agit bien d'une apparition tardive et non 
d'un diagnostic tardif . L'oxycéphalie est évidente à 04 ans 
Contrairement donc aux crâniosténoses précédentes, l'oxycéphalie n'est pas 
congénitale. 
L'hypertension inträcrânienne est très fréquente et les troubles fonctionnels qu'elle 
entraînent { troubles visuels , céphalées } sont souvent la raison de la découverte de 
la crâniosténose, la modification morphologique frontale n'attirant généralement par 
l'attention. 
L'OXYC ephalie correspond à une synostose prématurée des sutures coronales et 
associée le plus. souvent à une synostose de la suture sagittale. 
G-LES ATTEINTES LAMBDOIDE : 
Elles sont très rares. | 


— _ 6-a: LA PLAGIOCEPHALIE POSTERIEURE : 


tbe terme de plagiocéphalie postérieure est résérvé à la synostose. lambdoïde 


Fa. 
unilatérale. Dans cette forme, il existe un défaut d' ns postéri ieure de 


l'hémicrâne homolatéral à la synostose: nn 
la compensation s'effectue en hauteur:avec surélévation du pariétale ipsilatéral, 
6-b : PACHYCEPHALTE : | 

Le terme de pachycéphalie, du fait de son étymologie « crâne + » ne doit 
être utilisé que pour la synostose lambdoïde bilatérale . | | 
Elle entraîne un aplatissement du pôle.postérieur du crâne avec, en vue antérieure, 
une Saillie. exagérée des bosses pariétales et temporales dépassant largement la face 

urplombant les pavillons des oreilles qui sont refoulés vers.le bas . Le vertex 
a forme un angle droit avec l'arrière crâne qui est aplati et verüicalisé en 
vue latérale. 

7-LES INCLASSABLES D Y 

Diverses associations peuvent s'observer : la scaphocéphalie par exemple peut 
s'associer à une plagiocéphalie, une tigonocéphalie à: une synostose. lambdoïdes. 
Ce n'est pas fréquent . 

B- LES SYNDROMES : 

Plusieurs dizaines de syndromes comportent une craniosténose . Ne seront cités 

ici que les syndromes les moins rares, les mieux connus . 


. 1- SYNBROME DE CROUZON : 
I! associe une crâniosténose et une hypoplasie du massif facial. La cräniosténose est 
: de type variable, mais le pis souvent les deux sue coronales sont | | 
concernées. 

| . La dysmorphie faciale est caractéristique : sera bitene exorbitisme ( lié au double 

recul du maxillaire supérieur et du front ) et inversion de l'articulé dentaire en sont les 

éléments les plus marquants , 

Habilucllement peu ou pas visible à la us elle apparaît vers l'âge de 02 ans et 

s'aggrave progressivement. Il existe cependant des formes précoces, congénitales, dans 
lesquelles l'hypoplasie maxillaire supérieure est très importante, responsable de + LE 
difficultés respiratoires et d'un exorbitisme nasur pouvant menacer les SOÉE : 
“oculaires par défaut d occlusion palpébralé . EE 





ge. 


2- SYNDROME Ë D'APERT C ou ACROCEPHALOSYNDACTYLIE : 


Malformation majeure, associant une facio- cräniosténose et des syndactylies des ne” 
quatre extrémités, le syndrome d'APERT est constitué dès la naissance . La | S 
crâniosténose est toujours bicoranale etrespecte le système longitudinal ( suture 
métopique et inter- parietale } qui est même anormalement large durant les premiers 
mois de la vie.Le maxillaire supérieur est très hypoplasique, avec inversion de l’articulé 
dentaire et la face est large, avec un hypertélorbitisme constant et un exorbitisme 
pouvant, aussi, être majeur . 
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3- SYNDROME DE SAETHRE — CHOTZEN : 
C'est une brachycéphalie par synostose bicononale, mais elle est volontiers 


asymétrique, avec déviation du nez comme dans la palgiocéphalie : 


Il existe un ptosis bilatéral, caractéristique . une syndactylie membraneuse 


des He doigts et orteils a été décrite . 


4- SYNDROME DE PFEIFFER : | 
IL s'agit d’une brachycéphalie associée à des syndactylies membraneuses des 
mains et des pieds et surtout un élargissement ét une déviation caractéristiques de la 
première phalange des pouces et des gros orteils . | | 


5- LA DYSPLASIE CRANIO- FRONTO- NASALE : 
C'est une brachycéphalie marquée, associée à un PO important, 


6- LE CRANE EN TREFLE : | 
La dysmorphie crâänienne est donc très importante, faite d'un bombement 
considérable des fu55es temporales et d'une sténose latérale des régions fronto- 
pariétales, réalisant, de face, l'aspect d’un crâne trilobé caractéristique . 


 L'hydrocéphalie, congénitale, est constante. C'est une pathologie rarissime . 
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}) ETIOPATHOGENIE : 
1- Pathogénie : 


On comprend aisément que les craniosténoses puissent endommager le 
cerveau, surtout 


| 

| 

| 

| Pour les synostoses congénitales et prénatales. En effet, le cerveau croit 
i d'environ 85% de son 

| Poids pendant les six premiers mois de vie. En cas de craniosténose 

| prénatale, il s'en suit une inadéquation du contenu'et du contenant. 

| 


| 
| Les craniosténoses syndromiques sont familiales dans 50% des cas et leur 
| transmission est autosomique dominante mais certains cas sont volontiers 
en faveur d'une hérédité récessive, notamment dans les familles ou existe 

| une consanguinité, | 

| Les craniosténoses les plus communes de CROUZON, D’APERT et de 

| PFEIFFER, sont dues à des mutations dans les. gènes codant pour les 

| récepteurs des facteurs de croissance 

| Le gène Twist vient d'être (TEUGSS dans le syndrome de 

| SAETHR-CHOTZEN | 

| 

| 

| 

| 

| 

| 

| 


Les syndromes de CROUZON, de SAETHRE- CHTZEN et de PFEIFFER 
sont à transmission autosomique dominante, mais avec une Rroperien non 
négligeable de cas sporadiques. 

Le syndrome d'APERT est une mutation dominante, mais la gravité de 
cette affection fait que les sujetsatteints n'ont pratiquement jamais de 


descendance. Le mode de transmission de la dysplasie cranio-nasale reste 
discutée. 
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IV- PHYSIOPATHOLOGIE : 
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A LA SUTURE STENOSE 


Dans une crâniosténose , il y a donc absence d’une ou plusieurs sutures de la voûte 
cränienne . Elle s'accompagne d'une déformation du crâne faite d'une diminution de sa  : 
taille. perpendiculairement aux sutures atteintes et d’une augmentation parallèlement 
aux. Sutures normales restantes . Pour la grande majorité des crâniosténoses, les 
causes et les mécanismes à l'origine de cette absence de suture sont inconnus. Il s'agit 
d’un processus anténatal . Certaines formes de crâniosténoses échappent à ce schéma 
par un.début plus tardif et parfois une étiologie repérable . Quelle qu'en soit la cause, il: 
s'agit en tout cas d'un processus primitivement osseux ; la croissance encéphalique est :: 
normale. L'hypertension intracrânienne apparaît lorsque la diminution du volume 

_. _intracrânien gêne l'expansion cérébrale. 
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ÉÀ- TROUBLES METABOLIQUES : | 

L'étiologie métabolique est LL EE Une place particulière doit être faite au 
rachitisme carentiel . 
Une fréquence excessive de = tedie dans les antécédents des ne atteints 
-d'oxycéphalie à été retrouvé . On peut citer également le rachitisme vitamino- 
“résistant hypophosphatémique. familial, l'hypophosphatasie et l hyperthyroldie 
néonatale. 
Les crâniosténoses n ‘entrent pratiquement jamais dans IC cadre d'une maladie 
osseuse généralisée . 


VIF- MALFORMATIONS ASSOCIEES : 

En dehors des malformations squelettiques décrites dans les syndromes et qui 
affectent les membres ( syndrome d'APERT …..), des assoclations malformatives 
peuvent être observées-dans-les cräniostenoses., -particulièrement d dans les formes 
syndromiques. 

I! s'agit avant tout de malformations du système nerveux central : 

- Hydrocéphalie ( crâne en trèfle, syndrome d'APERT et CROUZON ) 

- Des anomalies de la ligne médiane sont ARE dans le FH d'APERT ( 
Corps.calleux, septum pellucidum). 

- Des malformations somatiques peuvent aussi s dcener ( voies urinaires, cœur ….). 
Les crâniosténoses isolées ne sont qu'exceptionnellement associées à d’ autres 
malformations. | : 


VE - =  PIAG FN OSTIC 


pes CLINIQUE : 

Le a de crâniosténose est un diagnostic clinique. 
Dans chaque type de crâniosténose, la dysmorphie at suffisamment caractéristique 
pour désigner la ou les sutures atteintes, et laisse peu de place a d'éventuels 
diagnostics différentiels. Les éléments ROUES des formes nee sont 
également cliniques. 
Dans la majorité des cas, la dysmorphie est évidente dès la naissance. La radiologie 
confirme le diagnostic clinique ; elle aide. AE à écarter les faux diagnostics de 
crâniosténose . | 


B-IMAGERIE : 


BT- : RADIOLOGIE STANDARD : 

Le diagnostic radiologique de crâniosténose repose sur ja des sutures de la 
voûte et de la base du crâne. Les anomalies de ia base sont particulièrement utiles 
lorsqu'on a du mal à distinguer une ou plusieurs sutures , sans être certains de leur 
caractere pathologique, d'où l'intérêt de l'analyse de l'anatomie des petites ailes du 
Ssphénoïde dans les synostoses coronales, et les orbites dans les trigonocéphalies. 
Le diagnostique radiologique repose aussi sur l'absence des: sutures de la voûte du 
crane en fonction du type de crâniosténose : 
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Exempie : 
- Sutures coronales ‘non visibles sur les radiographies du crâne de face et de 
profil dans la brachycéphalie. ES 
_ -absence unilatérale d'une suture coronale dans les plagiocéphalie . 
Dans les crâniosténoses évoluées; les radiographies. standards. peuvent révéler 
l'existence d'impressions digitiformes, localisées aux zones synostosées.ou diffuses. 


B2- T DM et IRM: 
Elles sont évidemment surtout utilés pour dépister les anomalies: cérébrales 
associées, fréquentes dans certaines crâniosténoses syndromiques. . L 
L'étude tomodensitométique osseuse: permet d'étudier les sutures de là voûte-et de 
déterminer leur perméabilité dans les cas litigieux, et l'anatomie de la base mieux que 
ne : | | | 
le fait la radiologie standard . 


- AESIENENSe Je-crâne est RANÈoMe mieux étudier grâce à la tonodenstaméthe 3D.4 ; 
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IX LES COMPLICATIONS FONCTIONNELL Ge PR NT ET ne 


L'hypertension intracränienne représente le grand risque vou des non ho es 
prématurées . Il s'agit d'une hypertension intracranienne chronique qui évolue à bas 


bruit et peut amener de façon insidieuse à la cécité par atrophie SOnSEs et à la débilité * 


mentale par atrophie cérébrale. 


k- HYPERTENSION INTRACRANIENNE ( HI C): ; 
Les enregistrements systématiques de la pression intracränienne ( PIC) pos les 
cräniosténoses ont permis de préciser un certains nombre de point : 
-aucun type de cräniosténose n'est complètement indemne du risque d' n I C, mais la 
fréquence de celle-ci augmente avec ie nombre de sutures atleintes. _” 


| TH Diagnostic différentiel : 


Les vrais problèmes diagnostiques sont ceux des déformations crâniennes, 
et se posent différemment selon qu'elles sont symétriques ou non. 


1- Déformations symétriques : 


Lé problème le plus courant est celui des microcrânies. La craniosténose 
est facilement 

” éliminée lorsque cêtte microcrânie est harmonieuse. Les sutures sont 
__d’ailleurs perméables à la. 
radiographie. 
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2- Déformations asymétriques : 


Le problème le plus courant est celui Fee PROMIS ROSES AU 
peuvent être 

prises pour des synostoses coronales unilatérales. EN effet, elles réalisent 
une asymétrie de la voute du crâne due à un méplat pariéto-occipital 
unilatéral discret sans bombement compensateur (ni frontal homolatéral, ni 
occipital controlatéral) 

Les-radiographies du crâne montrent presque toujours que les sutures 
lambdoïdes sont 

normales. |! s’agit donc d’un aplatissement positionnels, de plus en plus 
fréquents depuis les consignes de décubitus dorsal dans le cadre de la 
prévention de la mort subite du nourrisson 
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-l'hypertension intracränienne est plus fréquente dre les oxycéphalies , les 

brachycéphalies… 

-la fréquence de l'H I C augmente avec l'âge. 

-là corrélation entre fond d'œil, radiologie et P I C est médiocre : parmi les enfants 
ayant une H Ï C prouvée , 84 % ont un fond d'œil normal et 35 % n'ont pas 
d‘ impressions digitiformes au moment de l'enregistrement de MHIC. 
D'où l'utilité de l'enregistrement de la PT C dans les cas où l'indication opératoire est 
incertaine:. 


B- LES PROBLEMES OPHTALMOLOGIQUES : | 
L'hypertélorbitisme. est un trait commun à la plupart des cräniosténoses 
syndromiques ; | 


U if s'associe à des troubles parallélisme oculaire ( éxbphorie.) liés aux ‘désordres de 


-_ f'anatomie orbitaire dans les syndromes de CROUZON et. D'APERT . 


_ C'est également un problème d'anatomie orbitaire qui explique les strabismes 1 
rs que l'on observe dans 67:% dés plagiocéphalies. 


’oedème papillaire et sa conséquence ultime , l'atrophie optique constituent un des 


ee majeurs des crâniosténôses non traitées à temps. 


Leur fréquence varie selon les types de crâniosténoses . 


L'oxycéphalie et le syndrome de CROUZON FORD en un NE particulièrement 
élevé. 


E 


| C- LE RETENTISSEMENT MENTAL : 


Ilest:lié à l'hypertension intracränienne. chronique, rare dans les crâniosténoses 


monosuturaires ,il:s'observe surtout dans les formes: plurisuturaires . 


Le ‘retard mental. est. d'autant. plus fréquent que | enfant. est plus âgé au moment du 
en 
L'oxycéphalie est la craniosténose la plus exposée. 


X- BILAN PRE-OPERATOIRE : | | 

Le bilan pré-opératoire doit épondre a de multiples questions, dictées par. des 
impératifs | 
nombreux et d'ordre très diffèrent : pediatriques, plastiques, neurologiques, 
psychologiques, anesthésiques ÉNÉQUES et sociaux. 
Dans tous les cas il faut : 5 
- Comprendre ja HE MOOnEs en Fe née des éléments morphologiques, ciiniques et 
paracliniques ; 
- apprécier le retentissement fonctionnel ; 
- dépister les malformations associées, notamment cérébrales ; 
- Classer le syndrome malformatif ; 
- préparer l'acte opératoire. 


XI- TRAITEMENT : 


A- TRAITEMENT DE LA CRANIOSTENOSE : 
Le traitement des craniosténoses est chirurgical, destiné à SOHIOËr la dys morphie 
et à prévenir les complications. 
Les indications et les techniques dépendent des sutures atteintes et de l âge de 
l'enfant au moment du diagnostic. 


Aï- CRANIOSTENOSES MONOSUTURAIRES : 
Elies ne posent dans la majorité des cas qu'un problème esthétique, et la décision 


reposé donc sur le dialogue avec la famille, et avec l'enfant lorsqu'il est âgé . 
L'âge optimum de l'intervention dans les craniosténoses monosuturaires je SE 


Situer entre 6 et 12 mois. 


. un 
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A2- - CRANIOSTENOSES PLURISUTURAÏRES : 
LÉ hypertension intracrânienne Ÿ est fréquente et le PIONOSE fonctionnel est 
engagé. 
Ïl faut donc opérer le plus tôt possible, vers 2 ou-3 mois | 
Lorsqu ‘elles sont vues plus (are entre 1et3ans, Î reste logique d'opérer pour 


préserver 


ce qui reste de la poussé cérébrale. | 
Après 3 ans, les indications sont moins systématiques et reposent sur |’ bonne de 
la dysmorphie et sur |’ existence d une hypertension intra-crânienne,  * Le 


“ophtalmologique ou 


manométrique . 


B-TRAITEMENT DE L'HYDROCEPHA LIE : 
Il faut traiter séparément la craniosténose et l'hydrocéphalie . 
Commencer par l'hydrocéphalie quand celle- ci est évolutive. 


XII- RESULTATS : 


En dehors des formes graves, heureusement les plus rares, le pronostic des : 
crâniosténoses est excellent, tant du point de vue fonctionnel que morphologique . 


&- RESULTATS FONCTIONNELS : 
L'hypertension intracränienne disparaît dans la quasi-totalité des cas, ainsi que. ss 
ses manifestations radiologiques et ophtalmologiques . 
Les résultats mentaux dépendent du niveau mental pré-opératoire et sont d'autant 
meilleurs que l'intervention est plus précoce . 
La chirurgie des crâäniosténoses est, . point de vue fonctionnel, une chirurgie 
préventive. 


B- RESULTATS MORPHOLOGIQUES : 

Dans la très grande majorité des cas, ils sont très bons dès la période post- 
opératoire immédiate et se maintiennent avec la croissance . 
Lorsque l'intervention est précoce ( avant un an), les dysmorphies faciales catellites. 
des dysmorphies crâniennes pures se corrigent progressivement. 
Il en est ainsi de l'hypotélorbitisme des trigonocéphalies et de l'asymétrie orbito- 
nasale des plagiocéphalies. Par contre les malformations faciales des formes 
syndromiques devront être traitées secondairement . 


XIII- COMPLICATION : 


he - je Abe --. 


= Hémor ragie per-opératoire, | AREA Res LR 
- Mortalité opératoire liée aux Poe némorragiques. | Fe 

7 Ré-oSsification. Da 
-  Récidive. 


XIV- CONCLUSION : 

Il est important de reconnaître la craniosténose ( Surtout | ‘oxycéphalie vue sa 
fréquence au Maghreb ) dont le diagnostic clinique est aisé ( dysmorphie 
caractéristique ), et sa prise en charge avant l'apparition des complications 

fonctionnelles notamment ophtalmologiques ( cécité par atrophie optique"). 


su. 
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